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Utrwalona wysypka noworodkowa

Przebieg choroby u prezentowanej pacjentki
Ułożone podłużnie zmiany pęcherzykowe, dodatkowa
brodawka sutkowa i stwierdzona w 3 tygodniu życia eozy-
nofilia krwi obwodowej stały się podstawą rozpoznania
nietrzymania barwnika. Tak jak się spodziewano, w ciągu
kilku kolejnych miesięcy pęcherzyki przekształciły się
stopniowo w brodawki, a przed ukończeniem 1 roku ży-
cia pojawiły się typowe, układające się spiralnie plamiste
przebarwienia zlokalizowane na skórze tułowia i w oko-
licach pachowych.

Dziewczynka zgłasza się regularnie na wizyty w klinice
i pozostaje pod stałym nadzorem lekarza opieki podsta-
wowej, dermatologa, okulisty i genetyka. Do chwili obec-
nej nie wystąpiły żadne powikłania.

Podsumowanie
Nietrzymanie barwnika należy podejrzewać wtedy, gdy
u dziewczynki w pierwszych tygodniach po urodzeniu ob-
serwuje się liczne, podłużnie ułożone pęcherzyki, zlokali-
zowane na tułowiu i kończynach dolnych. Rozpoznanie
można potwierdzić, stwierdzając obwodową eozynofilię
i obserwując ewolucję wykwitów w kierunku zmian bro-
dawkowatych rozmieszczonych wzdłuż linii Blaschko lub
w kolejnych miesiącach czy latach układające się spiralnie
przebarwienia zlokalizowane w okolicach pachowych lub
na tułowiu. Do okresu dojrzewania przebarwienia zwykle
znikają. Mimo że rokowanie jest zasadniczo dobre,
chorego należy monitorować pod kątem powikłań ze stro-
ny narządu wzroku, uzębienia i układu nerwowego. Kon-
sultacja genetyczna pomaga zidentyfikować sposób
dziedziczenia i określić rokowanie.

Artykuł ukazał się oryginalnie w Pediatrics in Review, Vol. 28, No. 11, November
2007, p. 429: A Persistent Newborn Rash, wydawanym przez American Academy of
Pediatrics (AAP). Polska wersja publikowana przez Medical Tribune Polska. AAP i
Medical Tribune Polska nie ponoszą odpowiedzialności za nieścisłości lub błędy w
treści artykułu, w tym wynikające z tłumaczenia z angielskiego na polski. Ponadto AAP
i Medical Tribune Polska nie popierają stosowania ani nie ręczą (bezpośrednio lub
pośrednio) za jakość ani skuteczność jakichkolwiek produktów lub usług zawartych
w publikowanych materiałach reklamowych. Reklamodawca nie ma wpływu na treść
publikowanego artykułu.
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RYCINA 5. Układające się spiralne przebarwienia zlokalizowane
na kończynach dolnych.
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Zespół niedorozwoju lewego serca:
rozpoznanie i wczesne leczenie

Cele: Po przeczytaniu tego artykułu czytelnik powinien umieć:
1. Opisać morfologię zespołu niedorozwoju lewego serca (HLHS).
2. Rozpoznać objawy kliniczne wskazujące na zależność przepływu krwi w krążeniu

systemowym od zachowania drożności przewodu tętniczego.
3. Określić początkowe postępowanie po urodzeniu u noworodków z HLHS.
4. Opisać paliatywne leczenie chirurgiczne HLHS.

STRESZCZENIE
Zespół niedorozwoju lewego serca (hypoplastic left heart syndrome, HLHS) jest jedyną wro-
dzoną wadą serca, która wymaga wiedzy oraz zespołowego działania neonatologów, kardio-
logów i kardiochirurgów dziecięcych, aby osiągnąć pożądany cel przeżycia z prawidłowym
rozwojem układu nerwowego. Głównymi warunkami dla niepowikłanego procesu leczenia
i niskiej śmiertelności operacyjnej u niemowląt z tą wadą są: rozpoznanie w okresie prena-
talnym, czynności resucytacyjne po urodzeniu oraz odpowiednie postępowanie przed ope-
racją. Lekarze i pielęgniarki, którzy opiekują się takimi noworodkami, muszą znać
hemodynamikę wady, a także odpowiedź płucnego i systemowego łożyska naczyniowego
na zastosowane leczenie, które wpływa na równowagę między przepływem systemowym
i płucnym krwi. Wyniki współczesnego leczenia chirurgicznego, obejmującego operację Nor-
wooda i jego modyfikację według Sano, są równoważne z wynikami leczenia przełożenia
wielkich pni tętniczych oraz korekcji tetralogii Fallota u noworodków. Rodzinom niemowląt
z HLHS, należy przedstawić zachęcające wyniki leczenia paliatywnego oraz długoterminowe
rokowanie.

Wprowadzenie
Zespół niedorozwoju lewego serca (HLHS) jest częstą, potencjalnie śmiertelną wadą wro-
dzoną serca, która w znacznej mierze jest odpowiedzialna za poziom śmiertelności niemow-
ląt z powodu wrodzonych wad serca w pierwszym roku życia. Tę wadę charakteryzuje
zmienność morfologiczna, a występuje u 7-9% wszystkich dzieci urodzonych z wrodzo-
ną wadą serca. Noonan i Nadas wprowadzili pojęcie zespołu niedorozwoju lewego serca
(hypoplastic left heart syndrome) w 1958 roku, ale Lev opisał tę wadę prawie dekadę wcze-
śniej. HLHS był wadą zawsze prowadzącą do śmierci aż do czasu, kiedy 25 lat temu Nor-
wood przeprowadził pierwszą udaną operację paliatywną. Podczas kilku wcześniejszych
prób leczenia paliatywnego udało się wprawdzie uzyskać stabilny przepływ krwi w krąże-
niu systemowym i ograniczenie przepływu płucnego, ale to dopiero Norwoodowi udało
się rozwinąć tę metodę do końca i na początku lat 80. XX wieku donieść o przeżyciu pierw-
szego pacjenta. Modyfikacje leczenia chirurgicznego wprowadzone przez najmłodsze poko-
lenie kardiochirurgów dziecięcych pozwoliły na uzyskanie doskonałego przeżycia po
pierwszym etapie operacji Norwooda. Zasadnicze znaczenie dla powodzenia leczenia chi-
rurgicznego mają wczesne rozpoznanie oraz strategie terapeutyczne stosowane w okresie
przedoperacyjnym przez neonatologów i kardiologów dziecięcych. W niniejszym opraco-
waniu zwrócono szczególną uwagę na objawy wskazujące na przewodozależny przepływ
systemowy oraz podkreślono znaczenie strategii utrzymania równowagi przepływu płuc-
nego i systemowego do czasu przeprowadzenia operacji.

Morfologia
Obraz anatomiczny u noworodków z HLHS może być różny, ale stałą cechą jest niedoro-
zwój lewej komory. Klasyczny fenotyp obejmuje niedorozwój lewej komory w połączeniu
ze zwężeniem lub atrezją zastawki mitralnej, atrezją zastawki aortalnej, koarktacją aorty
oraz zachowaną ciągłością przegrody międzykomorowej (ryc. 1, 2 i 3). Do odmian tej
wady należą niezbalansowane formy ubytków przegrody przedsionkowo-komorowej z do-
minującą prawą komorą i niedorozwojem lewej komory. Aorta wstępująca i łuk aorty mo-
gą charakteryzować się różnym stopniem zwężenia i niedorozwoju (ryc. 3). Średnica aorty
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wstępującej jest czynnikiem ryzyka podczas paliatywnego
leczenia chirurgicznego. Atrezja ze zwężeniem światła aor-
ty wstępującej do mniej niż 2 mm powoduje, że rekon-
strukcja tego odcinka aorty stwarza ryzyko zamknięcia
tętnic wieńcowych, ponieważ aorta wstępująca stanowi
jedyne wrota dla dostępu krwi do krążenia wieńcowego
(ryc. 1). Zawsze występuje hipoplazja poprzecznej części

łuku aorty i cieśni, która wiąże się z odcinkowym zwęże-
niem (koarktacją) aorty. Zasadnicze znaczenie dla przeży-
cia ma zachowanie nierestrykcyjnego połączenia między
przedsionkami. W przypadku ciągłości przegrody między-
przedsionkowej (bez ubytku) lub restrykcyjnego połącze-
nia między przedsionkami noworodek znajdzie się
w stanie bezpośredniego zagrożenia życia wkrótce po uro-

RYCINA 1. Przekrój poprzeczny przez preparat serca, ukazujący
główne cechy niedorozwoju lewego serca, w tym atrezję aorty (A),
zwężenie zastawki mitralnej (MV) oraz powiększenie prawej
połowy serca. CS – zatoka wieńcowa, TV – zastawka trójdzielna,
PA – zastawka płucna, strzałkami oznaczono tętnice wieńcowe.

RYCINA 2. Preparaty serc z różnego stopnia niedorozwojem lewego serca. Zwraca uwagę zwiększona masa oraz mała jama lewej komory (LV)
w preparacie A. W preparacie B koniuszek tworzy duża prawa komora (RV). Widać małą zastawkę mitralną i niewielkie wymiary jamy lewej
komory (LV).

RYCINA 3. Preparat przedstawiający atrezję aorty, z bardzo wąską
aortą wstępującą (Ao) oraz błoniastą koarktacją aorty (strzałka)
w okolicy ujścia przewodu tętniczego. AA – łuk aorty, DA – aorta
zstępująca, PDA – drożny przewód tętniczy, RA – prawy
przedsionek.
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dzeniu, chyba że krew z lewego przedsionka odbierana
jest wstecznie przez przetrwałą żyłę główną górną lewą
uchodzącą do lewego przedsionka lub sinusoidy wieńco-
we biegnące od światła lewej komory do zatoki wieńco-
wej. Prawa komora i zastawka trójdzielna pełnią rolę
systemowej komory i systemowej zastawki przedsionko-
wo-komorowej, a ich stan czynnościowy przesądza o wy-
borze strategii leczenia paliatywnego.

Rozpoznanie
Neonatolodzy i kardiolodzy dziecięcy są niekiedy świad-
kami załamania krążenia u noworodka, u którego prze-
pływ krwi w krążeniu systemowym zależy od zachowania
drożności przewodu tętniczego. Poprawa czynności na-
rządów po okresie ciężkiej kwasicy metabolicznej i hipok-
semii jest w najlepszym przypadku powolna i niepewna.
Identyfikacja takich dzieci w oddziale noworodkowym
może być trudna, ponieważ w początkowym okresie po
urodzeniu przewód tętniczy pozostaje drożny. Mimo że
u takich noworodków następuje całkowite mieszanie się
płucnej i systemowej krwi żylnej, przepływ płucny jest
zwiększony w stosunku do marginalnego przepływu sys-
temowego co powoduje, że wysycenie krwi tlenem prze-
kracza 85%. W przypadku takiej saturacji rozpoznanie
sinicy jest trudne. Pewne wskazówki mogą jednak zwięk-
szać podejrzenie krytycznej wady serca. Stałym objawem
jest hiperdynamiczna aktywność w okolicy przedsercowej,
która odzwierciedla przeciążenie objętościowe i ciśnienio-
we prawej komory. Często wymienianym objawem jest
zmniejszenie amplitudy tętna obwodowego, ale staje się
ono patognoniczne dopiero po zwężeniu przewodu tętni-
czego u noworodka z objawami klinicznymi. W przypad-
ku atrezji aorty drugi ton serca jest pojedynczy. Nad
sercem słyszalny może być szmer niedomykalności trój-
dzielnej lub zwiększonego przepływu płucnego.

U noworodków zaleca się orientacyjną ocenę pulsok-
symetryczną. U dzieci z tą wadą wysycenie krwi tlenem
rzadko przekracza 85-88%, a zmniejszona saturacja jest
wskazaniem do oceny kardiologicznej i badania echokar-
diograficznego. Przesiewowa ocena wysycenia krwi tle-
nem powinna obejmować zarówno prawą kończynę
górną (wysycenie krwi tlenem przed ujściem przewodu
tętniczego), jak i kończynę dolną (wysycenie za ujściem
przewodu tętniczego). Elektrokardiogram i zdjęcie rent-
genowskie klatki piersiowej nie są odpowiednimi bada-
niami dodatkowymi dla wstępnej diagnostyki, jeżeli
neonatolog podejrzewa poważną wrodzoną wadę serca.
Rozpoznanie w okresie prenatalnym pozwala uniknąć
wczesnych problemów diagnostycznych i terapeutycz-
nych u noworodków z tą wadą, umożliwiając optymali-
zację wyników leczenia.

Postępowanie w początkowym okresie po urodzeniu
Wstępne postępowanie u niemowląt, u których warunki
krążenia odpowiadają HLHS, obejmuje przede wszystkim
bezpieczny transport oraz stabilizację hemodynamiki

i oddychania. Głównym celem jest przywrócenie u no-
worodka warunków krążenia analogicznych do okresu
płodowego. Priorytetowe znaczenie dla ponownego przy-
wrócenia odpowiedniego przepływu krwi w krążeniu sys-
temowym ma przywrócenie bądź utrzymanie drożności
przewodu tętniczego oraz zapewnienie drożności dróg od-
dechowych (ryc. 4). Prostaglandynę E1 (PGE1) podaje się
w dawce 0,05-0,1 µg/kg/min. Ponieważ PGE1 może po-
czątkowo wywoływać bezdech, neonatolog i lekarz opie-
kujący się dzieckiem w czasie transportu powinni
zastosować odpowiednie środki ostrożności w celu zabez-
pieczenia odpowiedniej wentylacji dróg oddechowych
przed transportem.

Zasadnicze znaczenie dla pomyślnego ukończenia
okresu przygotowań do operacji ma zrównoważenie
przepływu systemowego i płucnego w celu optymalizacji
perfuzji i czynności narządów obwodowych. PGE1 może
zmniejszać zarówno płucny opór naczyniowy (pulmona-
ry vascular resistance, PVR), jak i opór systemowy (syst-
mic vascular resistance, SVR), natomiast podawanie tlenu
zmniejsza PVR, ale zwiększa SVR. Chociaż podawanie
tlenu w czasie przygotowywania niemowlęcia do operacji
jest potencjalnie szkodliwe, tlenoterapia w okresie resu-
scytacji, stabilizacji i transportu może niekiedy przynosić
korzyści. Utrzymanie odpowiedniego dowozu tlenu

RYCINA 4. Anatomiczny preparat serca z atrezją aorty, ukazujący
kierunek przepływu krwi z pnia płucnego (PA) przez drożny
przewód tętniczy (PDA) wstecznie do bardzo wąskiej aorty
wstępującej (podwójna strzałka). DA – aorta zstępująca,
RA – prawy przedsionek.
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wstępującej jest czynnikiem ryzyka podczas paliatywnego
leczenia chirurgicznego. Atrezja ze zwężeniem światła aor-
ty wstępującej do mniej niż 2 mm powoduje, że rekon-
strukcja tego odcinka aorty stwarza ryzyko zamknięcia
tętnic wieńcowych, ponieważ aorta wstępująca stanowi
jedyne wrota dla dostępu krwi do krążenia wieńcowego
(ryc. 1). Zawsze występuje hipoplazja poprzecznej części

łuku aorty i cieśni, która wiąże się z odcinkowym zwęże-
niem (koarktacją) aorty. Zasadnicze znaczenie dla przeży-
cia ma zachowanie nierestrykcyjnego połączenia między
przedsionkami. W przypadku ciągłości przegrody między-
przedsionkowej (bez ubytku) lub restrykcyjnego połącze-
nia między przedsionkami noworodek znajdzie się
w stanie bezpośredniego zagrożenia życia wkrótce po uro-

RYCINA 1. Przekrój poprzeczny przez preparat serca, ukazujący
główne cechy niedorozwoju lewego serca, w tym atrezję aorty (A),
zwężenie zastawki mitralnej (MV) oraz powiększenie prawej
połowy serca. CS – zatoka wieńcowa, TV – zastawka trójdzielna,
PA – zastawka płucna, strzałkami oznaczono tętnice wieńcowe.

RYCINA 2. Preparaty serc z różnego stopnia niedorozwojem lewego serca. Zwraca uwagę zwiększona masa oraz mała jama lewej komory (LV)
w preparacie A. W preparacie B koniuszek tworzy duża prawa komora (RV). Widać małą zastawkę mitralną i niewielkie wymiary jamy lewej
komory (LV).

RYCINA 3. Preparat przedstawiający atrezję aorty, z bardzo wąską
aortą wstępującą (Ao) oraz błoniastą koarktacją aorty (strzałka)
w okolicy ujścia przewodu tętniczego. AA – łuk aorty, DA – aorta
zstępująca, PDA – drożny przewód tętniczy, RA – prawy
przedsionek.
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dzeniu, chyba że krew z lewego przedsionka odbierana
jest wstecznie przez przetrwałą żyłę główną górną lewą
uchodzącą do lewego przedsionka lub sinusoidy wieńco-
we biegnące od światła lewej komory do zatoki wieńco-
wej. Prawa komora i zastawka trójdzielna pełnią rolę
systemowej komory i systemowej zastawki przedsionko-
wo-komorowej, a ich stan czynnościowy przesądza o wy-
borze strategii leczenia paliatywnego.

Rozpoznanie
Neonatolodzy i kardiolodzy dziecięcy są niekiedy świad-
kami załamania krążenia u noworodka, u którego prze-
pływ krwi w krążeniu systemowym zależy od zachowania
drożności przewodu tętniczego. Poprawa czynności na-
rządów po okresie ciężkiej kwasicy metabolicznej i hipok-
semii jest w najlepszym przypadku powolna i niepewna.
Identyfikacja takich dzieci w oddziale noworodkowym
może być trudna, ponieważ w początkowym okresie po
urodzeniu przewód tętniczy pozostaje drożny. Mimo że
u takich noworodków następuje całkowite mieszanie się
płucnej i systemowej krwi żylnej, przepływ płucny jest
zwiększony w stosunku do marginalnego przepływu sys-
temowego co powoduje, że wysycenie krwi tlenem prze-
kracza 85%. W przypadku takiej saturacji rozpoznanie
sinicy jest trudne. Pewne wskazówki mogą jednak zwięk-
szać podejrzenie krytycznej wady serca. Stałym objawem
jest hiperdynamiczna aktywność w okolicy przedsercowej,
która odzwierciedla przeciążenie objętościowe i ciśnienio-
we prawej komory. Często wymienianym objawem jest
zmniejszenie amplitudy tętna obwodowego, ale staje się
ono patognoniczne dopiero po zwężeniu przewodu tętni-
czego u noworodka z objawami klinicznymi. W przypad-
ku atrezji aorty drugi ton serca jest pojedynczy. Nad
sercem słyszalny może być szmer niedomykalności trój-
dzielnej lub zwiększonego przepływu płucnego.

U noworodków zaleca się orientacyjną ocenę pulsok-
symetryczną. U dzieci z tą wadą wysycenie krwi tlenem
rzadko przekracza 85-88%, a zmniejszona saturacja jest
wskazaniem do oceny kardiologicznej i badania echokar-
diograficznego. Przesiewowa ocena wysycenia krwi tle-
nem powinna obejmować zarówno prawą kończynę
górną (wysycenie krwi tlenem przed ujściem przewodu
tętniczego), jak i kończynę dolną (wysycenie za ujściem
przewodu tętniczego). Elektrokardiogram i zdjęcie rent-
genowskie klatki piersiowej nie są odpowiednimi bada-
niami dodatkowymi dla wstępnej diagnostyki, jeżeli
neonatolog podejrzewa poważną wrodzoną wadę serca.
Rozpoznanie w okresie prenatalnym pozwala uniknąć
wczesnych problemów diagnostycznych i terapeutycz-
nych u noworodków z tą wadą, umożliwiając optymali-
zację wyników leczenia.

Postępowanie w początkowym okresie po urodzeniu
Wstępne postępowanie u niemowląt, u których warunki
krążenia odpowiadają HLHS, obejmuje przede wszystkim
bezpieczny transport oraz stabilizację hemodynamiki

i oddychania. Głównym celem jest przywrócenie u no-
worodka warunków krążenia analogicznych do okresu
płodowego. Priorytetowe znaczenie dla ponownego przy-
wrócenia odpowiedniego przepływu krwi w krążeniu sys-
temowym ma przywrócenie bądź utrzymanie drożności
przewodu tętniczego oraz zapewnienie drożności dróg od-
dechowych (ryc. 4). Prostaglandynę E1 (PGE1) podaje się
w dawce 0,05-0,1 µg/kg/min. Ponieważ PGE1 może po-
czątkowo wywoływać bezdech, neonatolog i lekarz opie-
kujący się dzieckiem w czasie transportu powinni
zastosować odpowiednie środki ostrożności w celu zabez-
pieczenia odpowiedniej wentylacji dróg oddechowych
przed transportem.

Zasadnicze znaczenie dla pomyślnego ukończenia
okresu przygotowań do operacji ma zrównoważenie
przepływu systemowego i płucnego w celu optymalizacji
perfuzji i czynności narządów obwodowych. PGE1 może
zmniejszać zarówno płucny opór naczyniowy (pulmona-
ry vascular resistance, PVR), jak i opór systemowy (syst-
mic vascular resistance, SVR), natomiast podawanie tlenu
zmniejsza PVR, ale zwiększa SVR. Chociaż podawanie
tlenu w czasie przygotowywania niemowlęcia do operacji
jest potencjalnie szkodliwe, tlenoterapia w okresie resu-
scytacji, stabilizacji i transportu może niekiedy przynosić
korzyści. Utrzymanie odpowiedniego dowozu tlenu

RYCINA 4. Anatomiczny preparat serca z atrezją aorty, ukazujący
kierunek przepływu krwi z pnia płucnego (PA) przez drożny
przewód tętniczy (PDA) wstecznie do bardzo wąskiej aorty
wstępującej (podwójna strzałka). DA – aorta zstępująca,
RA – prawy przedsionek.
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do tkanek można uzyskać przez zmniejszenie SVR za po-
mocą środków o działaniu inotropowym i rozszerzają-
cym naczynia, takich jak milrinon, lub też zwiększenie
PVR w następstwie manipulacji zawartością tlenu we
wdychanym powietrzu przez kontrolowaną hipoksję
(FiO2 17-20%) bądź przez hipowentylację prowadzącą
do hiperkapnii. Milrinon jest zarówno lekiem inotropo-
wym, jak i skutecznym środkiem rozszerzającym naczynia
krążenia systemowego (inhibitor fosfodiesterazy), sto-
sowanym w okresie przedoperacyjnym u niemowląt
z HLHS. Należy podkreślić jeszcze jedną kwestię związa-
ną z podawaniem tlenu. Przed przerwaniem jego poda-
wania należy potwierdzić rozpoznanie, ponieważ
przeoczenie przetrwałego nadciśnienia płucnego nowo-
rodków prowadzi do zgonu dziecka.

Zależność między przepływem płucnym i systemowym
ocenia się na podstawie danych klinicznych oraz wysyce-
nia krwi tętniczej tlenem lub gazometrii krwi tętniczej.
Podstawowe znaczenie dla codziennych decyzji terapeu-
tycznych i oceny ostrych zmian stanu klinicznego nowo-
rodka ma analiza tendencji w wahaniach wysycenia krwi
tętniczej tlenem. Ponieważ HLHS jest wadą związaną
z całkowitym mieszaniem się krwi systemowej i powraca-
jącej z płuc, stosunek przepływu płucnego (QP) do prze-
pływu systemowego (QS) określa się, oceniając zmiany
wysycenia krwi tętniczej tlenem w krążeniu systemowym
za pomocą pulsoksymetrii lub gazometrii krwi tętniczej.
Saturacja odpowiadająca zrównoważonemu stosunkowi
przepływu płucnego do systemowego (QP/QS 1:1) wyno-
si 75%. Ponieważ PVR jest mniejszy niż SVR, wysycenie
krwi tętniczej tlenem u niemowlęcia z HLHS w stabilnym,
wyrównanym stanie hemodynamicznym powinno wyno-
sić 75-85%. W miarę zmniejszania się PVR i wzrostu sto-
sunku QP/QS następuje zwiększenie wysycenia krwi

tętniczej tlenem i ciśnienia parcjalnego tlenu we krwi tęt-
niczej (ryc. 5). Jeżeli przerwie się podawanie PGE1 i na-
stąpi skurcz przewodu tętniczego, stosunek QS do QP
maleje, następuje znaczny wzrost wysycenia krwi tętniczej
tlenem oraz ciśnienia parcjalnego tlenu we krwi tętniczej
i rozwija się kwasica metaboliczna. Spadek wysycenia krwi
tętniczej tlenem poniżej 70% powinien nasuwać obawy
o niedodmę płuc lub restrykcyjny charakter połączenia
międzyprzedsionkowego, przyczynę zmniejszenia QP
w stosunku do QS. Połączenie na poziomie przedsionków
jest niezbędne dla przeżycia niemowlęcia z HLHS. Re-
strykcyjne połączenie międzyprzedsionkowe stanowi sy-
tuację analogiczną do zwężenia żył płucnych, ponieważ
nie ma wtedy odpowiedniego odpływu krwi z lewego
przedsionka. Zwężenie żył płucnych jest przyczyną obrzę-
ku, zmniejszenia podatności płuc oraz hipoksemii. Można
wtedy rozważyć próbę interwencyjnej septostomii w pra-
cowni cewnikowania serca, która wiąże się z dużym ryzy-
kiem. Pilna operacja w tych warunkach rzadko daje
korzystne wyniki.

Leczenie chirurgiczne zespołu niedorozwoju
lewego serca
W 1980 roku Norwood i wsp. jako pierwsi opisali zabieg
paliatywny, który ostatecznie prowadzi do etapowego wy-
tworzenia krążenia typu Fontana (połączenie przedsionka
z krążeniem płucnym) u niemowląt z czynnościowo poje-
dynczą komorą. Tradycyjna operacja Norwooda musi za-
pewnić nierestrykcyjny systemowy przepływ krwi przez
rekonstrukcję łuku aorty, szeroką komunikację między-
przedsionkową i zapewnić dopływ krwi do łożyska płuc-
nego. Pomyślne wczesne wyniki zależą od takich
czynników przedoperacyjnych, jak średnica aorty wstępu-
jącej (korzystniejszą sytuacją jest zachowany fizjologiczny
kierunek przepływu w aorcie wstępującej) oraz dobra
czynność prawej komory i zastawki trójdzielnej.

Rekonstrukcja aorty wstępującej i łuku aorty wymaga
wykorzystania pnia płucnego oraz uzupełnienia łuku aorty
łatą z homograftu w celu całkowitego wyeliminowania
współistniejącej koarktacji. Nowym źródłem dopływu krwi
do płuc jest w zmodyfikowanej operacji Norwooda zespo-
lenie z Goretexu® 3.0 lub 3.5, łączące pień ramienno-gło-
wowy z prawą tętnicą płucną. Problemy z zespoleniem
systemowo-płucnym oraz trudności z utrzymywaniem od-
powiedniego przepływu płucnego po operacji spowodowa-
ły wprowadzenie modyfikacji Sano. W tej modyfikacji
stosuje się konduit łączący prawą komorę z tętnicą płucną
(kondunit RV-PA) zamiast zespolenia systemowego płuc-
nego (shuntu). Konduit łączący prawą komorę z tętnicą
płucną umożliwia uzyskanie wyższego ciśnienia rozkurczo-
wego w krążeniu systemowym i lepszą perfuzję tętnic wień-
cowych. Obecnie w wieloośrodkowym badaniu klinicznym
porównuje się wyniki leczenia z zastosowaniem zespolenia
systemowo-płucnego z operacją w modyfikacji Sano pod
względem powikłań i śmiertelności związanej z leczeniem
chirurgicznym w okresie okołooperacyjnym oraz w odległej

RYCINA 5. Wpływ zwiększającego się wysycenia krwi tętniczej
tlenem na stosunek przepływu płucnego do przepływu
systemowego.
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obserwacji. Prowadzi sie też badania nad zapewnieniem
perfuzji mózgu w czasie rekonstrukcji aorty. Tę operację
wykonuje się w czasie zatrzymania krążenia w głębokiej hi-
potermii. Obawy o odległe następstwa neurologiczne za-
owocowały opracowaniem technik, które eliminują
potrzebę zatrzymania krążenia w głębokiej hipotermii.
Obecnie w czasie operacji utrzymyuje się ciągłą perfuzję
mózgu.

Ważną rolę w poprawie wyników leczenia odegrał po-
stęp w intensywnej opiece i leczeniu po operacji. W ośrod-
kach, które wykonują takie zabiegi, niezbędny jest dostęp
do mechanicznego wspomagania krążenia i oksygenacji
pozaustrojowej (ECMO). Najważniejszym czynnikiem jest
całodobowa dostępność wielodyscyplinarnego zespołu le-
czącego kompleksowo takich pacjentów.

Transplantacja serca w zespole niedorozwoju
lewego serca
U większości pacjentów z HLHS proponuje się operację
Norwooda. Pionierem transplantacji serca u noworod-
ków z HLHS był Bailey z Loma Linda University. Mimo
iż transplantacja byłaby preferowanym rodzajem leczenia
paliatywnego, możliwości stosowania tej metody ogra-
nicza niewielka dostępność serc do przeszczepienia.
W ośrodkach zalecających transplantację serca donoszono
o 30% umieralności wśród niemowląt oczekujących na
serce. Dlatego nie ulega wątpliwości, że noworodki
z HLHS, które są dobrymi kandydatami do operacji Nor-
wooda, powinny być kierowane na takie leczenie chirur-
giczne. Noworodki z bardzo wąską aortą wstępującą lub
dysfunkcją prawej komory i ciężką niedomykalnością za-
stawki przedsionkowo-komorowej należy kierować
na transplantację serca.

Leczenie objawowe
Niezaoferowanie przeprowadzenia interwencji chirurgicz-
nej u noworodka, który jest kandydatem do paliatywne-
go leczenia czynnościowo pojedynczej komory, pozostaje
kontrowersyjne. Chociaż neonatolodzy i kardiolodzy
dziecięcy omawiają z rodzinami kwestie rozpoznania, ro-
kowania oraz potencjalnych odległych problemów zwią-
zanych z paliatywnym leczeniem, bardzo rzadko rodzina
nie decyduje się na interwencję. Obecne chirurgiczne wy-
niki leczenia noworodków, u których hemodynamiczne
wyniki operacji naprawczej są doskonałe, a rozwój pozo-
staje prawidłowy, powodują, że trudno jest nie zachęcać
rodzin do wytrwałości mimo niepewnej przyszłości.

Postęp w wiedzy i leczeniu
Mimo że wrodzone wady serca pozostają główną przyczy-
ną śmierci z powodu wrodzonych malformacji, postęp
w leczeniu operacyjnym noworodków, możliwości dokład-
nego ustalania rozpoznania w okresie płodowym oraz po-
prawa leczenia w okresie noworodkowym spowodowały
zwiększenie przeżywalności. W rzeczywistości liczba pa-
cjentów z wrodzonymi wadami serca w wieku powyżej

18 lat jest obecnie większa od liczby takich pacjentów
w młodszym wieku. HLHS jest przyczyną istotnej umie-
ralności w okresie od urodzenia do 3 roku życia, kiedy
zostają ukończone wszystkie zabiegi paliatywne. Przyczy-
na HLHS wciąż nie została poznana. Opisuje się rodzinne
występowanie tej anomalii, a także jej związek z innymi
genetycznie uwarunkowanymi nieprawidłowościami chro-
mosomowymi, w tym z zespołem Turnera. Na podstawie
eksperymentów na modelach kurzych wskazuje się
na przyczyny hemodynamiczne, takie jak zaburzenia
kształtowania się przegrody międzyprzedsionkowej
i sposobu przepływu krwi w sercu w okresie rozwoju we-
wnątrzmacicznego, a także czynniki kontrolujące począt-
kową fazę tworzenia się lewostronnego połączenia
przedsionkowo-komorowego po lewej stronie serca. Praw-
dopodobnie istnieje wiele przyczyn występowania HLHS.

Możliwość rozpoznania wady w okresie prenatalnym
niezwykle korzystnie wpłynęła zarówno na przeżywal-
ność, jak i neurologiczne wyniki leczenia. Rozpoznanie
prenatalne stwarza ponadto możliwość skonsultowania się
z neonatologiem i kardiologiem. Poza tym umożliwiło
ono próby leczenia hipoplazji lewej komory in utero przez
plastykę balonową krytycznego zwężenia zastawki aor-
talnej. Niemowlęta, u których możliwe jest takie leczenie,
stanowią jednak tylko niewielką podgrupę dzieci rodzą-
cych się z HLHS.

Podziękowania
Fotografie morfologiczne pochodzą z Van Mierop Collec-
tion na University of Florida i są reprodukowane dzięki
uprzejmości Diane Spicer.

Artykuł ukazał się oryginalnie w NeoReviews, Vol. 19, No. 6, June 2008, p. e253:
Hypoplastic Left Heart Syndrome: Diagnosis and Early Management, wydawanym
przez American Academy of Pediatrics (AAP). Polska wersja publikowana przez Me-
dical Tribune Polska. AAP i Medical Tribune Polska nie ponoszą odpowiedzialności
za nieścisłości lub błędy w treści artykułu, w tym wynikające z tłumaczenia z angiel-
skiego na polski. Ponadto AAP i Medical Tribune Polska nie popierają stosowania
ani nie ręczą (bezpośrednio lub pośrednio) za jakość ani skuteczność jakichkolwiek
produktów lub usług zawartych w publikowanych materiałach reklamowych.
Reklamodawca nie ma wpływu na treść publikowanego artykułu.
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do tkanek można uzyskać przez zmniejszenie SVR za po-
mocą środków o działaniu inotropowym i rozszerzają-
cym naczynia, takich jak milrinon, lub też zwiększenie
PVR w następstwie manipulacji zawartością tlenu we
wdychanym powietrzu przez kontrolowaną hipoksję
(FiO2 17-20%) bądź przez hipowentylację prowadzącą
do hiperkapnii. Milrinon jest zarówno lekiem inotropo-
wym, jak i skutecznym środkiem rozszerzającym naczynia
krążenia systemowego (inhibitor fosfodiesterazy), sto-
sowanym w okresie przedoperacyjnym u niemowląt
z HLHS. Należy podkreślić jeszcze jedną kwestię związa-
ną z podawaniem tlenu. Przed przerwaniem jego poda-
wania należy potwierdzić rozpoznanie, ponieważ
przeoczenie przetrwałego nadciśnienia płucnego nowo-
rodków prowadzi do zgonu dziecka.

Zależność między przepływem płucnym i systemowym
ocenia się na podstawie danych klinicznych oraz wysyce-
nia krwi tętniczej tlenem lub gazometrii krwi tętniczej.
Podstawowe znaczenie dla codziennych decyzji terapeu-
tycznych i oceny ostrych zmian stanu klinicznego nowo-
rodka ma analiza tendencji w wahaniach wysycenia krwi
tętniczej tlenem. Ponieważ HLHS jest wadą związaną
z całkowitym mieszaniem się krwi systemowej i powraca-
jącej z płuc, stosunek przepływu płucnego (QP) do prze-
pływu systemowego (QS) określa się, oceniając zmiany
wysycenia krwi tętniczej tlenem w krążeniu systemowym
za pomocą pulsoksymetrii lub gazometrii krwi tętniczej.
Saturacja odpowiadająca zrównoważonemu stosunkowi
przepływu płucnego do systemowego (QP/QS 1:1) wyno-
si 75%. Ponieważ PVR jest mniejszy niż SVR, wysycenie
krwi tętniczej tlenem u niemowlęcia z HLHS w stabilnym,
wyrównanym stanie hemodynamicznym powinno wyno-
sić 75-85%. W miarę zmniejszania się PVR i wzrostu sto-
sunku QP/QS następuje zwiększenie wysycenia krwi

tętniczej tlenem i ciśnienia parcjalnego tlenu we krwi tęt-
niczej (ryc. 5). Jeżeli przerwie się podawanie PGE1 i na-
stąpi skurcz przewodu tętniczego, stosunek QS do QP
maleje, następuje znaczny wzrost wysycenia krwi tętniczej
tlenem oraz ciśnienia parcjalnego tlenu we krwi tętniczej
i rozwija się kwasica metaboliczna. Spadek wysycenia krwi
tętniczej tlenem poniżej 70% powinien nasuwać obawy
o niedodmę płuc lub restrykcyjny charakter połączenia
międzyprzedsionkowego, przyczynę zmniejszenia QP
w stosunku do QS. Połączenie na poziomie przedsionków
jest niezbędne dla przeżycia niemowlęcia z HLHS. Re-
strykcyjne połączenie międzyprzedsionkowe stanowi sy-
tuację analogiczną do zwężenia żył płucnych, ponieważ
nie ma wtedy odpowiedniego odpływu krwi z lewego
przedsionka. Zwężenie żył płucnych jest przyczyną obrzę-
ku, zmniejszenia podatności płuc oraz hipoksemii. Można
wtedy rozważyć próbę interwencyjnej septostomii w pra-
cowni cewnikowania serca, która wiąże się z dużym ryzy-
kiem. Pilna operacja w tych warunkach rzadko daje
korzystne wyniki.

Leczenie chirurgiczne zespołu niedorozwoju
lewego serca
W 1980 roku Norwood i wsp. jako pierwsi opisali zabieg
paliatywny, który ostatecznie prowadzi do etapowego wy-
tworzenia krążenia typu Fontana (połączenie przedsionka
z krążeniem płucnym) u niemowląt z czynnościowo poje-
dynczą komorą. Tradycyjna operacja Norwooda musi za-
pewnić nierestrykcyjny systemowy przepływ krwi przez
rekonstrukcję łuku aorty, szeroką komunikację między-
przedsionkową i zapewnić dopływ krwi do łożyska płuc-
nego. Pomyślne wczesne wyniki zależą od takich
czynników przedoperacyjnych, jak średnica aorty wstępu-
jącej (korzystniejszą sytuacją jest zachowany fizjologiczny
kierunek przepływu w aorcie wstępującej) oraz dobra
czynność prawej komory i zastawki trójdzielnej.

Rekonstrukcja aorty wstępującej i łuku aorty wymaga
wykorzystania pnia płucnego oraz uzupełnienia łuku aorty
łatą z homograftu w celu całkowitego wyeliminowania
współistniejącej koarktacji. Nowym źródłem dopływu krwi
do płuc jest w zmodyfikowanej operacji Norwooda zespo-
lenie z Goretexu® 3.0 lub 3.5, łączące pień ramienno-gło-
wowy z prawą tętnicą płucną. Problemy z zespoleniem
systemowo-płucnym oraz trudności z utrzymywaniem od-
powiedniego przepływu płucnego po operacji spowodowa-
ły wprowadzenie modyfikacji Sano. W tej modyfikacji
stosuje się konduit łączący prawą komorę z tętnicą płucną
(kondunit RV-PA) zamiast zespolenia systemowego płuc-
nego (shuntu). Konduit łączący prawą komorę z tętnicą
płucną umożliwia uzyskanie wyższego ciśnienia rozkurczo-
wego w krążeniu systemowym i lepszą perfuzję tętnic wień-
cowych. Obecnie w wieloośrodkowym badaniu klinicznym
porównuje się wyniki leczenia z zastosowaniem zespolenia
systemowo-płucnego z operacją w modyfikacji Sano pod
względem powikłań i śmiertelności związanej z leczeniem
chirurgicznym w okresie okołooperacyjnym oraz w odległej

RYCINA 5. Wpływ zwiększającego się wysycenia krwi tętniczej
tlenem na stosunek przepływu płucnego do przepływu
systemowego.
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obserwacji. Prowadzi sie też badania nad zapewnieniem
perfuzji mózgu w czasie rekonstrukcji aorty. Tę operację
wykonuje się w czasie zatrzymania krążenia w głębokiej hi-
potermii. Obawy o odległe następstwa neurologiczne za-
owocowały opracowaniem technik, które eliminują
potrzebę zatrzymania krążenia w głębokiej hipotermii.
Obecnie w czasie operacji utrzymyuje się ciągłą perfuzję
mózgu.

Ważną rolę w poprawie wyników leczenia odegrał po-
stęp w intensywnej opiece i leczeniu po operacji. W ośrod-
kach, które wykonują takie zabiegi, niezbędny jest dostęp
do mechanicznego wspomagania krążenia i oksygenacji
pozaustrojowej (ECMO). Najważniejszym czynnikiem jest
całodobowa dostępność wielodyscyplinarnego zespołu le-
czącego kompleksowo takich pacjentów.

Transplantacja serca w zespole niedorozwoju
lewego serca
U większości pacjentów z HLHS proponuje się operację
Norwooda. Pionierem transplantacji serca u noworod-
ków z HLHS był Bailey z Loma Linda University. Mimo
iż transplantacja byłaby preferowanym rodzajem leczenia
paliatywnego, możliwości stosowania tej metody ogra-
nicza niewielka dostępność serc do przeszczepienia.
W ośrodkach zalecających transplantację serca donoszono
o 30% umieralności wśród niemowląt oczekujących na
serce. Dlatego nie ulega wątpliwości, że noworodki
z HLHS, które są dobrymi kandydatami do operacji Nor-
wooda, powinny być kierowane na takie leczenie chirur-
giczne. Noworodki z bardzo wąską aortą wstępującą lub
dysfunkcją prawej komory i ciężką niedomykalnością za-
stawki przedsionkowo-komorowej należy kierować
na transplantację serca.

Leczenie objawowe
Niezaoferowanie przeprowadzenia interwencji chirurgicz-
nej u noworodka, który jest kandydatem do paliatywne-
go leczenia czynnościowo pojedynczej komory, pozostaje
kontrowersyjne. Chociaż neonatolodzy i kardiolodzy
dziecięcy omawiają z rodzinami kwestie rozpoznania, ro-
kowania oraz potencjalnych odległych problemów zwią-
zanych z paliatywnym leczeniem, bardzo rzadko rodzina
nie decyduje się na interwencję. Obecne chirurgiczne wy-
niki leczenia noworodków, u których hemodynamiczne
wyniki operacji naprawczej są doskonałe, a rozwój pozo-
staje prawidłowy, powodują, że trudno jest nie zachęcać
rodzin do wytrwałości mimo niepewnej przyszłości.

Postęp w wiedzy i leczeniu
Mimo że wrodzone wady serca pozostają główną przyczy-
ną śmierci z powodu wrodzonych malformacji, postęp
w leczeniu operacyjnym noworodków, możliwości dokład-
nego ustalania rozpoznania w okresie płodowym oraz po-
prawa leczenia w okresie noworodkowym spowodowały
zwiększenie przeżywalności. W rzeczywistości liczba pa-
cjentów z wrodzonymi wadami serca w wieku powyżej

18 lat jest obecnie większa od liczby takich pacjentów
w młodszym wieku. HLHS jest przyczyną istotnej umie-
ralności w okresie od urodzenia do 3 roku życia, kiedy
zostają ukończone wszystkie zabiegi paliatywne. Przyczy-
na HLHS wciąż nie została poznana. Opisuje się rodzinne
występowanie tej anomalii, a także jej związek z innymi
genetycznie uwarunkowanymi nieprawidłowościami chro-
mosomowymi, w tym z zespołem Turnera. Na podstawie
eksperymentów na modelach kurzych wskazuje się
na przyczyny hemodynamiczne, takie jak zaburzenia
kształtowania się przegrody międzyprzedsionkowej
i sposobu przepływu krwi w sercu w okresie rozwoju we-
wnątrzmacicznego, a także czynniki kontrolujące począt-
kową fazę tworzenia się lewostronnego połączenia
przedsionkowo-komorowego po lewej stronie serca. Praw-
dopodobnie istnieje wiele przyczyn występowania HLHS.

Możliwość rozpoznania wady w okresie prenatalnym
niezwykle korzystnie wpłynęła zarówno na przeżywal-
ność, jak i neurologiczne wyniki leczenia. Rozpoznanie
prenatalne stwarza ponadto możliwość skonsultowania się
z neonatologiem i kardiologiem. Poza tym umożliwiło
ono próby leczenia hipoplazji lewej komory in utero przez
plastykę balonową krytycznego zwężenia zastawki aor-
talnej. Niemowlęta, u których możliwe jest takie leczenie,
stanowią jednak tylko niewielką podgrupę dzieci rodzą-
cych się z HLHS.

Podziękowania
Fotografie morfologiczne pochodzą z Van Mierop Collec-
tion na University of Florida i są reprodukowane dzięki
uprzejmości Diane Spicer.

Artykuł ukazał się oryginalnie w NeoReviews, Vol. 19, No. 6, June 2008, p. e253:
Hypoplastic Left Heart Syndrome: Diagnosis and Early Management, wydawanym
przez American Academy of Pediatrics (AAP). Polska wersja publikowana przez Me-
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Reklamodawca nie ma wpływu na treść publikowanego artykułu.
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Nie po raz pierwszy przychodzi mi komentować pracę
poglądową na temat zespołu niedorozwoju lewego ser-
ca. Jest to temat wciąż intrygujący, poddawany publicz-
nej debacie wobec kontrowersyjnych, a nawet
sprzecznych poglądów prowokujących do dyskusji. Przy-
czyną takiego stanu jest, rzecz jasna, brak jednoznacznej
recepty, jak najskuteczniej leczyć dzieci z HLHS, jak uzy-
skiwać niską śmiertelność i dobry odległy wynik lecze-
nia. Im więcej doświadczeń i publikowanych różnych
doniesień – tym bardziej utwierdzamy się w przekona-
niu, że jest to bodaj najbardziej wymagająca wada co do:
perfekcji diagnostycznej, w tym prenatalnej, ustalenia
strategii leczenia, przygotowania do operacji, najwyższej
precyzji techniki chirurgicznej, niewiarygodnie troskli-
wej opieki pooperacyjnej, a wreszcie jest to wada wyma-
gająca wysokich nakładów finansowych, niejednokrotnie
zmuszająca ośrodek podejmujący się leczenia do wyjąt-
kowego wysiłku ekonomicznego, a nawet do zadłużania
oddziału. A tymczasem, aby uzyskiwać dobre wyniki, nie
można pozwolić sobie na jakiekolwiek ograniczenia wy-
datków. Czytając pracę poglądową pochodzącą z dobre-
go ośrodka zachodniego, nasuwa się smutna refleksja,
że nasze bardzo nowoczesne sposoby postępowania,
nieodbiegające zasadniczo od tych, które przyszło mi ko-
mentować, wymagają od nas nieporównywalnie więk-
szego wysiłku organizacyjnego, aby sprostać najwyższym
wymogom.

Tym razem redakcja czasopisma Pediatria po Dyplo-
mie oczekuje ode mnie komentarza do edukacyjnego
opracowania Fredericka Jaya Frickera pt. Zespół niedo-
rozwoju lewego serca: rozpoznanie i wczesne leczenie.

Na wstępie, mając za zadanie wypowiedzenia się
w kwestii tej wyjątkowej wady, i to w kontekście kry-
tycznego przekazu edukacyjnego, nie mogę pominąć dy-
lematu dotyczącego polskiego nazewnictwa dla
anomalii powszechnie znanej w różnych zakątkach
świata jako HLHS. W Polsce brak konsensusu w tej
sprawie. Próbowano wprowadzać pozornie dobrze
brzmiącą nazwę „hipoplazja vs niedorozwój lewej po-
łowy serca”. Z pozoru tylko to nozologiczna popraw-
ność językowa, niosąca w ukryciu niebezpieczną
sprzeczność, czyniącą gwałt na logice wypowiedzi. Nie
ma bowiem połowy – czegokolwiek – mniejszej niż dru-
ga… Skoro hipoplastyczna – to już nie połowa serca.

W ten sposób rozumując, znacznie lepiej byłoby pozo-
stawać przy skwapliwie nieraz zwalczanym, przekładzie
nazwy angielskojęzycznej „na skróty”. Termin „left heart

– lewe serce”, żargonowy, prosty, ale zrozumiały dla
wszystkich wtajemniczonych, powstał pół wieku temu,
zaproponowany przez najwybitniejsze przecież osobisto-
ści kardiologii dziecięcej – Jacqueline Noonan
i Alexandra Nadasa. Nie jest żadną ujmą korzystać ze sko-
piowanych określeń autorytetów, w tym wypadku posłu-
gujących się językiem angielskim – z jego bogatym
zasobem słownictwa, a równocześnie niezrównanie synte-
tycznym. W naszym języku ojczystym często brakuje ter-
minów nadążających za naukową nomenklaturą
zachodnią i niech już tak zostanie. Trochę w tym niedoro-
zwoju lewego serca pobrzmiewa argot medyczny, ale ła-
twiej się z nim pogodzić niż z nielogicznym neologizmem.

Temat recenzowanej przeze mnie pracy jest niezmien-
nie aktualny, bowiem dotyczący jednej z najcięższych
wad rozwojowych serca, odpowiedzialnej za wciąż spo-
ry odsetek śmiertelności okołooperacyjnej wad wrodzo-
nych serca i to nawet w renomowanych ośrodkach
kardiochirurgii dziecięcej. Praca jest dość typowym opra-
cowaniem poglądowym, jakich wiele ukazywało się
i ukazuje w czasopismach. Jest znakomicie wzbogacona
sugestywnym materiałem ilustracyjnym. Po krótkim
wprowadzającym rysie historycznym autor omawia mor-
fologię i patofizjologię wady, jej symptomatologię, roz-
poznanie i postępowanie w początkowym okresie po
urodzeniu. Niejednego czytelnika może zaskoczyć dość
mocne stwierdzenie, iż EKG i zdjęcie rentgenowskie
klatki piersiowej nie są odpowiednimi badaniami dodat-
kowymi dla wstępnej diagnostyki. Jest w tym trochę ra-
cji, z tych badań zyskujemy relatywnie mało informacji,
ale czyż odważy się ktoś z nas, w obecnej dobie, zrezy-
gnować z tej sakramentalnej diagnostyki wstępnej? Ale
nade wszystko przyjmujemy jako niepodważalny aksjo-
mat, że rozpoznanie wady w okresie prenatalnym po-
zwala uniknąć wczesnych problemów diagnostycznych
i terapeutycznych. Nie trzeba już przekonywać, że pre-
natalna diagnoza HLHS, w konsekwencji wczesne usta-
lenie strategii postępowania, przygotowanie ciężarnej
i wdrożenie w porę należytego postępowania, mają zna-
miennie korzystny wpływ na ostateczne wyniki leczenia.

Czytamy w omawianym opracowaniu, że podawanie
tlenu na etapie przygotowawczym, chociaż potencjalnie
szkodliwe, to „tlenoterapia w okresie resuscytacji, stabi-
lizacji i transportu może niekiedy przynieść korzyści”.
Obawiam się, że podanie takiej informacji w materia-
łach szkoleniowych jest nazbyt niebezpieczne. Można
by odnieść wrażenie, że spadki saturacji do poziomu np.
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można pozwolić sobie na jakiekolwiek ograniczenia wy-
datków. Czytając pracę poglądową pochodzącą z dobre-
go ośrodka zachodniego, nasuwa się smutna refleksja,
że nasze bardzo nowoczesne sposoby postępowania,
nieodbiegające zasadniczo od tych, które przyszło mi ko-
mentować, wymagają od nas nieporównywalnie więk-
szego wysiłku organizacyjnego, aby sprostać najwyższym
wymogom.

Tym razem redakcja czasopisma Pediatria po Dyplo-
mie oczekuje ode mnie komentarza do edukacyjnego
opracowania Fredericka Jaya Frickera pt. Zespół niedo-
rozwoju lewego serca: rozpoznanie i wczesne leczenie.

Na wstępie, mając za zadanie wypowiedzenia się
w kwestii tej wyjątkowej wady, i to w kontekście kry-
tycznego przekazu edukacyjnego, nie mogę pominąć dy-
lematu dotyczącego polskiego nazewnictwa dla
anomalii powszechnie znanej w różnych zakątkach
świata jako HLHS. W Polsce brak konsensusu w tej
sprawie. Próbowano wprowadzać pozornie dobrze
brzmiącą nazwę „hipoplazja vs niedorozwój lewej po-
łowy serca”. Z pozoru tylko to nozologiczna popraw-
ność językowa, niosąca w ukryciu niebezpieczną
sprzeczność, czyniącą gwałt na logice wypowiedzi. Nie
ma bowiem połowy – czegokolwiek – mniejszej niż dru-
ga… Skoro hipoplastyczna – to już nie połowa serca.

W ten sposób rozumując, znacznie lepiej byłoby pozo-
stawać przy skwapliwie nieraz zwalczanym, przekładzie
nazwy angielskojęzycznej „na skróty”. Termin „left heart

– lewe serce”, żargonowy, prosty, ale zrozumiały dla
wszystkich wtajemniczonych, powstał pół wieku temu,
zaproponowany przez najwybitniejsze przecież osobisto-
ści kardiologii dziecięcej – Jacqueline Noonan
i Alexandra Nadasa. Nie jest żadną ujmą korzystać ze sko-
piowanych określeń autorytetów, w tym wypadku posłu-
gujących się językiem angielskim – z jego bogatym
zasobem słownictwa, a równocześnie niezrównanie synte-
tycznym. W naszym języku ojczystym często brakuje ter-
minów nadążających za naukową nomenklaturą
zachodnią i niech już tak zostanie. Trochę w tym niedoro-
zwoju lewego serca pobrzmiewa argot medyczny, ale ła-
twiej się z nim pogodzić niż z nielogicznym neologizmem.

Temat recenzowanej przeze mnie pracy jest niezmien-
nie aktualny, bowiem dotyczący jednej z najcięższych
wad rozwojowych serca, odpowiedzialnej za wciąż spo-
ry odsetek śmiertelności okołooperacyjnej wad wrodzo-
nych serca i to nawet w renomowanych ośrodkach
kardiochirurgii dziecięcej. Praca jest dość typowym opra-
cowaniem poglądowym, jakich wiele ukazywało się
i ukazuje w czasopismach. Jest znakomicie wzbogacona
sugestywnym materiałem ilustracyjnym. Po krótkim
wprowadzającym rysie historycznym autor omawia mor-
fologię i patofizjologię wady, jej symptomatologię, roz-
poznanie i postępowanie w początkowym okresie po
urodzeniu. Niejednego czytelnika może zaskoczyć dość
mocne stwierdzenie, iż EKG i zdjęcie rentgenowskie
klatki piersiowej nie są odpowiednimi badaniami dodat-
kowymi dla wstępnej diagnostyki. Jest w tym trochę ra-
cji, z tych badań zyskujemy relatywnie mało informacji,
ale czyż odważy się ktoś z nas, w obecnej dobie, zrezy-
gnować z tej sakramentalnej diagnostyki wstępnej? Ale
nade wszystko przyjmujemy jako niepodważalny aksjo-
mat, że rozpoznanie wady w okresie prenatalnym po-
zwala uniknąć wczesnych problemów diagnostycznych
i terapeutycznych. Nie trzeba już przekonywać, że pre-
natalna diagnoza HLHS, w konsekwencji wczesne usta-
lenie strategii postępowania, przygotowanie ciężarnej
i wdrożenie w porę należytego postępowania, mają zna-
miennie korzystny wpływ na ostateczne wyniki leczenia.

Czytamy w omawianym opracowaniu, że podawanie
tlenu na etapie przygotowawczym, chociaż potencjalnie
szkodliwe, to „tlenoterapia w okresie resuscytacji, stabi-
lizacji i transportu może niekiedy przynieść korzyści”.
Obawiam się, że podanie takiej informacji w materia-
łach szkoleniowych jest nazbyt niebezpieczne. Można
by odnieść wrażenie, że spadki saturacji do poziomu np.
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Zespół niedorozwoju lewego serca

80-90% uzasadnią podaż tlenu. Tymczasem ten zakres
uzyskiwanych u noworodka wartości saturacji jest wy-
soce pożądany!

W rzeczywistości czasem tak właśnie lekarze postę-
pują i następuje katastrofa. Pozostawmy podaż tlenu dla
stanów absolutnie szczególnych, w gestii bardzo do-
świadczonego lekarza, który potrafi te wyjątki wyłuskać
i wie, kiedy rzeczywiście, np. w stanie przetrwałego
nadciśnienia płucnego, tlen jest potrzebny. Nonszalan-
cja w prowadzeniu noworodka z HLHS może przybie-
rać różne formy, np. w postaci przerwania podaży PGE1
– np. bo przewód tętniczy zdaje się być tak ogromny, że
nie grozi obkurczeniem. Jeszcze gorzej, jeśli powołując
się na swoje wieloletnie doświadczenie, lekarze wysyła-
jący dziecko do ośrodka referencyjnego decydują się na
takie eksperymentowanie i to w czasie transportu!
W rezultacie nagły skurcz przewodu tętniczego nie dość,
że wpędza dziecko z groźną spiralę błędnego koła za-
burzeń, to jeszcze stawia zespół chirurgiczny w niezwy-
kle kłopotliwej sytuacji. Nie wolno tego robić! Nikomu!

Powraca problem najistotniejszych dodatkowych
obciążeń zwiększających ryzyko operacji i decydujących
o niepowodzeniach leczenia. Tradycyjnie, w pierwszym
rzędzie wymieniono wąskie światło aorty wstępującej,
z jej średnicą poniżej 2 mm. To prawda, że bardzo wą-
skie światło aorty, będącej w przypadku atrezji zastawki
aortalnej jedynym źródłem unaczynienia wieńcowego,
stwarza ryzyko ostrego niedokrwienia serca po zrekon-
struowaniu aorty. Ale według naszych doświadczeń nie
jest to najbardziej obciążający czynnik, jeśli tylko chirurg
wykaże się odpowiednią precyzją, a układ anatomiczny
hipoplastycznej opuszki aorty i ewentualne anomalie
przebiegu tętnic wieńcowych nie pokrzyżują szans na po-
myślne odtworzenie początkowego odcinka neoaorty
z zapewnieniem dobrej perfuzji wieńcowej.

O wiele groźniejsza dla losów dziecka, poza dysfunk-
cją prawej komory i ciężką niedomykalnością zastawki
przedsionkowo-komorowej, jest wedle naszych obserwa-
cji restrykcja komunikacji międzyprzedsionkowej. Utrud-
niony przepływ, a niekiedy nawet całkowity brak
komunikacji międzyprzedsionkowej to fatalne w skut-
kach obciążenie. O złym przebiegu leczenia u takich no-
worodków decyduje nieprawidłowa morfologia żył
płucnych i ich patologicznych połączeń, uniemożliwiają-

ca fizjologiczny przepływ płucny w okresie pooperacyj-
nym. Warto przy tej okazji przypomnieć, że HLHS nie
jest wadą o ściśle określonej i powtarzalnej morfologii,
ale pod tym terminem mieści się pokaźny zakres ciężkich,
złożonych wad serca o zróżnicowanej morfologii i ró-
żnym stopniu ryzyka co do planowanego leczenia. Ale
zróżnicowane zagrożenie jest także równoznaczne z mo-
żliwością wydzielenia grupy dzieci będących dobrymi,
albo wręcz bardzo dobrymi kandydatami do leczenia,
z niewielkim ryzykiem. Zgadzam się przeto skwapliwie
przynajmniej z częścią wypowiedzi autora komentowa-
nej przeze mnie publikacji, że współcześnie uzyskiwane
rezultaty leczenia chirurgicznego z zadawalającymi wy-
nikami hemodynamicznymi powodują, że „trudno jest
nie zachęcać rodzin do wytrwałości…”. Rodzice niezde-
cydowani powinni być informowani nadzwyczaj rzetelnie
o współczesnych możliwościach leczenia, o zadowalają-
cych wynikach i o tym, że ponad wszystko warto i nale-
ży leczyć – „pomimo niepewnej przyszłości”.

W obliczu naszych krajowych realiów odnośnie do
możliwości wykonania przeszczepienia serca u nowo-
rodka dość nieszczerze brzmi w materiałach edukacyj-
nych wypowiedź, jakoby dzieci z ciężkimi obciążeniami
należało „kierować do transplantacji serca”. Przecież
u nas transplantologia noworodka nie istnieje! Nie roz-
winęła się w Polsce zupełnie i nie ma szans na rozwój
z uwagi na brak potencjalnych dawców. Co więcej, nie
ma chyba przyszłości w świecie, bowiem rozwijająca się
diagnostyka prenatalna skutecznie eliminuje potencjal-
nych dawców narządów. Dlatego mówienie o kierowa-
niu do przeszczepu, a wręcz informowanie rodziców
o takiej opcji terapeutycznej, to hipokryzja, której nie
wolno nam uprawiać. Zbyt często niestety, także i w in-
nych przypadkach terapii najcięższych wad, hasło
do przeszczepu wykorzystywane jest jako równoznacz-
nik stwierdzenia „nic do zrobienia”. Jest to przecież
dla zdesperowanych rodziców obietnica bez pokrycia,
a równocześnie ucieczka przed problemem, bez rzetelne-
go przyjrzenia się problemowi i chociaż podjęcia próby
leczenia. Odstąpienie od leczenia chirurgicznego HLHS
niech będzie wyjątkowym zdarzeniem, przykładowo wo-
bec braku zgody rodziców (najczęściej niedoinformowa-
nych) lub w przypadku skrajnie ciężkich obciążeń
odbierających wszelką nadzieję na powodzenie operacji.
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Ura zy są jed ną z głów nych przy czyn zgo nów
i in wa lidz twa wśród dzie ci. Tę pe ura zy brzu -
cha sta no wią po nad 90% wszyst kich ob ra żeń
do zna wa nych przez dzie ci i są waż ną przy -
czy ną cho ro bo wo ści oraz umie ral no ści w tej
gru pie wie ko wej. Ist nie je kil ka po wo dów, dla
któ rych dzie ci są ob cią żo ne więk szym ry zy -
kiem ob ra żeń we wnątrz brzusz nych (in tra -ab -
do mi nal in ju ry, IAI). Po pierw sze, dzie ci są
mniej sze, za tem wszel ka si ła ude rza ją ca
w brzuch dzia ła na sto sun ko wo du żą po -
wierzch nię cia ła, zwięk sza jąc za gro że nie po -
wsta niem uszko dzeń wie lo na rzą do wych. Po
dru gie, w po rów na niu z do ro sły mi ma sa mię -
śnio wa i war stwa tłusz czo wa ścia ny brzu cha
dziec ka są mniej sze, a szkie let klat ki pier sio -
wej bar dziej po dat ny, przez co za pew nia słab -
szą ochro nę wą tro bie i śle dzio nie.

Pod czas wstęp nej oce ny dziec ka, któ re
prze by ło tę py uraz brzu cha, na le ży uwzględ -
nić kil ka waż nych czyn ni ków: do tych cza so we
cho ro by, me cha nizm ura zu oraz wy nik ba da -
nia przed mio to we go. Na tej pod sta wie moż -
na okre ślić ko niecz ność prze pro wa dze nia
dal szych ba dań oraz spo sób po stę po wa nia
z dziec kiem po ura zie.

Do tych cza so wy wy wiad cho ro bo wy mu si
uwzględ nić wyj ścio wy stan neu ro lo gicz ny
i roz wój dziec ka. Wszel kie za bu rze nia spraw -

no ści umy sło wej lub fi zycz nej znacz nie utrud -
nia ją oce nę. Trud no jest też oce niać dziec ko,
któ re jesz cze nie mó wi. He mo fi lia oraz in ne
za bu rze nia zwięk sza ją ce skłon ność do krwa -
wień, a tak że przyj mo wa nie le ków prze ciw -
krze pli wych lub prze ciw płyt ko wych stwa rza ją
więk sze ry zy ko po wsta nia po waż nych po wi -
kłań po ura zie brzu cha. Prze by te lub współ -
ist nie ją ce za ka że nie wi ru sem Ep ste ina -Barr
zwięk sza rów nież za gro że nie uszko dze niem
śle dzio ny. 

Klu czo we zna cze nie ma me cha nizm,
w ja kim do szło do ura zu, okre śla ją cy wiel -
kość i kie ru nek dzia ła ją cej si ły. Do czyn ni ków
ob cią ża ją cych du żym ry zy kiem na le żą:
uszko dze nia po wsta łe w wy ni ku ura zów ko -
mu ni ka cyj nych, w któ rych ofia ra zo sta je gwał -
tow nie wy rzu co na z miej sca lub jest
chro nio na tyl ko pa sem bez pie czeń stwa, po -
trą ce nie pie sze go lub ro we rzy sty przez sa mo -
chód, ob ra że nia po wsta łe pod czas jaz dy
sa mo cho dem te re no wym lub mo to cy klem,
upad ki (waż na jest wy so kość, po wierzch nia,
na któ rą spa dła ofia ra, a tak że po zy cja cia ła
w chwi li ude rze nia), ude rze nia o kie row ni cę
ro we ru, ob ra że nia w trak cie upra wia nia spor -
tu oraz ura zy nie zwią za ne z wy pad kiem po -
wsta łe w wy ni ku bez po śred nie go ude rze nia
w brzuch.

Ob ja wa mi po zwa la ją cy mi prze wi dzieć IAI,
stwier dza ny mi pod czas ba da nia przed mio to -
we go, są: ob ni że nie war to ści skur czo we go ci -
śnie nia tęt ni cze go krwi, tkli wość brzu cha,
krwia ki pod skór ne, otar cia, ra ny lub tzw. ob -
jaw pa sa bez pie czeń stwa (śla dy ura zu
na ścia nie brzu cha wzdłuż prze bie gu pa sa
bez pie czeń stwa), wzdę cie brzu cha lub współ -
ist nie nie zła ma nia ko ści udo wej. Pra wi dło wy
wy nik ba da nia przed mio to we go nie wy klu -
cza IAI. 

Ba da nia la bo ra to ryj ne przy dat ne pod -
czas wstęp nej oce ny dziec ka po prze by tym
tę pym ura zie brzu cha to: peł na mor fo lo gia
krwi, ak tyw ność ami no trans fe ra zy aspa ra -
gi nia no wej (AspAT) i ala ni no wej (AlAT)
oraz ba da nie ogól ne mo czu. Wy ni ki ba dań
po zwa la ją ce prze wi dzieć IAI obej mu ją:
zmniej sze nie war to ści he mo glo bi ny lub he -

ma to kry tu, zwięk szo ną ak tyw ność AspAT
(>130-400 j.m./l), zwięk szo ną ak tyw ność
AlAT (>100-250 j.m./l) lub krew w mo czu
(krwin ko mocz al bo krwio mocz). Po nie waż
po cząt ko wo wy ni ki peł niej mor fo lo gii krwi
mo gą być pra wi dło we, przy dat niej sze jest
wy ko na nie sze re gu ba dań. Rów nież wstęp -
ne war to ści ak tyw no ści amy la zy i li pa zy mo -
gą być pra wi dło we, na wet po cał ko wi tym
prze rwa niu miąż szu trzust ki. Udo wod nio no,
że więk szą czu łość ma prze pro wa dze nie se -
ryj nych ozna czeń.

Obec nie stan dar do wą me to dą oce ny IAI
u dzie ci sta bil nych he mo dy na micz nie jest wy -
ko na nie to mo gra fii kom pu te ro wej (TK). Naj -
lep szym spo so bem uwi docz nie nia ob ra żeń
na rzą dów miąż szo wych jest ba da nie z uży -
ciem środ ka cie niu ją ce go, po zwa la ją ce go
na umiej sco wie nie uszko dze nia i okre śle nie
je go za się gu. Opra co wa no ska le usta la ją ce
sto pień uszko dze nia wą tro by, śle dzio ny
i ner ki, któ rych za kres wa ha się od krwia ka
pod to reb ko we go do cał ko wi te go ro ze rwa nia
na rzą du. Na pod sta wie wstęp ne go ob ra zu TK
cza sem trud no roz po znać uszko dze nie je li ta
lub trzust ki, naj lep szą me to dą jest po wta rza -
nie ba da nia przed mio to we go i ba dań la bo ra -
to ryj nych. 

Cho ciaż uwa ża no do tąd, że wśród na rzą -
dów ja my brzusz nej naj czę ściej uszka dza na
jest śle dzio na, wy ni ki prze pro wa dzo ne go nie -
daw no ba da nia świad czą o tym, że częst sze
mo gą być ob ra że nia wą tro by. Po dej rze nie
uszko dze nia wą tro by na su wa ją pod czas ba -
da nia przed mio to we go ta kie ce chy, jak ból
lub tkli wość brzu cha, stłu cze nie pra we go gór -
ne go kwa dran tu brzu cha lub pra wej dol nej
czę ści klat ki pier sio wej oraz zła ma nie dol ne go
pra we go że bra. O uszko dze niu śle dzio ny mo -
gą świad czyć: ból lub tkli wość w le wym gór -
nym kwa dran cie brzu cha, stłu cze nie le we go
gór ne go kwa dran tu brzu cha lub dol nej czę ści
klat ki pier sio wej po le wej stro nie oraz zła ma -
nie dol ne go le we go że bra.

Ob ra że nia je lit i trzust ki po wsta ją rza dziej,
a ich ob ja wy mo gą być dys kret ne. Do uszko -
dzeń je lit na le żą: prze dziu ra wie nie, po wsta -
nie krwia ka, ro ze rwa nie krez ki i krwa wie nie

W skrócie
Tę py uraz brzu cha
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